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L a periarterite noueuse (PAN) est une vas- 
cularite necrosante qui touche les arteres 
de moyen calibre. C'est la seule vascula- 
rite systemique dont une cause infectieuse a 
pu etre identifiee, le virus de I'hepatite B (VHB). 

ETIOLOGIE 

Au debut des annees 1990, la moitie des cas 
de periarterite noueuse etaient lies a une 
infection par le VHB. L'incidence de I'infection 
par ce virus et de la PAN-VHB a aujourd’hui 
diminue, a la suite des campagnes de vacci- 
nation et d'une amelioration de la securite 
transfusionnelle. Dans la mesure ou la preva- 
lence de la periarterite noueuse elle-meme a 
diminue, on constate toutefois un nombre 
encore relativement eleve de PAN-VHB, qui 
represented 10 a 25 % des cas de peri- 
arterite noueuse. Le virus de I'hepatite C a 
ete implique de fagon anecdotique dans quel- 
ques cas de periarterite noueuse ainsi que le 
parvovirus B19, le virus de I'immunodefi- 
cience humaine (VIH), les virus du groupe 
Herpes, ou le virus d'Epstein-Barr. 

La periarterite noueuse a parfois ete 
decrite en association a des tumeurs mali- 
gnes ou a des hemopathies, notamment la 
leucemie a tricholeucocytes. 

ANATOMIE PATHOLOGIQUE 

La vascularite necrosante affecte les vais- 
seaux de moyen calibre avec une repartition 
ubiquitaire. Les lesions sont cependant seg- 
mentaires et d'age different. Durant la phase 
aigue, on note une reaction inflammatoire 
perivasculaire, la presence d'une necrose fibri- 
no'fde de la media de I'artere, et une atteinte de 
I'endothelium qui peut conduire a la throm- 
bose. Lorsque I'atteinte vasculaire n'est pas cir- 
conferentielle, des microanevrismes peuvent 
se developper. A un stade ulterieur, revolution 
se fait vers la cicatrisation, avec la survenue 
d'une endarterite fibreuse qui, au stade tardif 
de la maladie, rend impossible tout diagnostic 
histologique retrospects de periarterite 
noueuse. 

La biopsie d'un organe ou d'un tissu atteint 
est le moyen le plus simple d'affirmer le dia- 
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gnostic de periarterite noueuse. Chez les 
patients ayant des douleurs musculaires, la 
biopsie doit etre pratiquee de preference au 
niveau des mollets ou de la loge antero- 
externe de jambe. En cas de neuropathie 
peripherique, une biopsie neuromusculaire 
combinee est rentable dans approximative- 
ment 60% des cas. D'autres sites peuvent 
etre biopsies, selon I'orientation Clinique. 

MANIFESTATIONS CLINIQUES 

Les principales manifestations cliniques de 
la periarterite noueuse sont resumees dans 
le tableau. Lorsque la periarterite noueuse 
est attribute au VHB, elle survient habituelle- 
ment dans les semaines ou mois qui suivent 
la contamination. L'hepatite est habituelle- 
ment silencieuse, ou ne se traduit que par 
une augmentation moderee des transamina- 
ses. Les manifestations cliniques de la PAN- 
VHB ne sont pas differentes de celles de la 
periarterite non liee a I'infection par le VHB. 


FORMES LOCALISEES 

La periarterite noueuse peut se manifester 
initialement par une atteinte localisee. II n'est 
pas rare de voir une periarterite noueuse sys- 
temique survenir dans les mois suivant une 
cholecystite ou une appendicite isolee, quand 
I'analyse histologique revelait des aspects de 
vascularite necrosante. 

Les vraies formes localisees de periarte- 
rite noueuse sont exceptionnelles et sont sur- 
tout des formes cutanees dont devolution 
peut etre chronique, mais habituellement de 
bon pronostic. Des formes musculaires iso- 
lees ont egalement ete decrites. Une neuro- 
pathie peripherique peu marquee s'y associe 
dansquelques cas. 

PERIARTERITE NOUEUSE 

DE L'ENFANT 

Elle est exceptionnelle et peut toucher le 
nourrisson. L’age moyen au diagnostic est 
de 9 ans, avec un sex-ratio a 1. Les manifesta- 


Frequence (%) des principales manifestations cliniques 
et/ ou atteintes d’organe au cours de la periarterite noueuse 


SIGNES CLINIQUES 

SERIES PUBLIEES % 

SERIE PERSONNELLE % 

Age 

41 a 54 ans 

51 

Fievre et/ou alteration 
de I’etat general 

60 a 80 

93 

Neuropathie peripherigue 

51 a 75 

73 

Peau (nodules, purpura vasculaire) 

25 a 50 

49 

Nephropathie vasculaire 

15 a 80 

50 

Hypertension arterielle 

15 a 58 

47 

Atteinte digestive (perforation, 
hemorragies, pancreatite, 
cholecystite, appendicite) 

31 a 65 

38 

Atteinte cardiague et vasculaire 
peripherigue 

4 a 90 

31 


Systeme nerveux central 0 a 24 4 


■muw Les chiffres sont des extremes releves dans les diverses series publiees, 
et ceux observes dans notre propre experience sur plus de 300 patients (non publiees). 
Les ecarts observes viennent le plus souvent de biais de recrutement ou du caractere peu 
homogene des series les plus anciennes, ou sont melees les periarterites noueuses et les 
polyangeites microscopiques. 
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tions cliniques sont comparables a celle de 
I'adulte, a I'exception des formes cutanees 
qui paraissent plus frequentes. Les infec- 
tions par le virus de I’hepatite B sont excep- 
tionnellement en cause chez I'enfant. En 
revanche, des infections microbiennes, 
notamment streptococciques, pourraient 
etre impliquees. 

BIOLOGIE ET AUTRES 

INVESTIGATIONS 

COMPLEMENTAIRES 

Aucun examen biologique n'est specifique 
de la periarterite noueuse. Un syndrome 
inflammatoire est present dans 3 quarts des 
cas. L'hyperleucocytose est frequente, et une 
hypereosinophilie moderee peut etre retrou- 
vee. Une infection par le virus de I'hepatite B 
doit etre systematiquement recherchee par 
un test serologique, ainsi qu'une quantifica- 
tion de son ADN en cas de positivite. 

La presence d'anticorps anti-cytoplasme 
des polynucleaires neutrophiles (ANCA) est 
exceptionnelle et constitue, a notre avis, un 
critere d'exclusion du diagnostic. 

L'electromyogramme est I'un des examens 
les plus utiles pour rechercher une neuropa- 
thie, qui est parfois infraclinique. La presence 
de microanevrismes et de stenoses irregulie- 
res des arteres de moyen calibre a I’arterio- 
graphie renale et coeliomesenterique est tres 


evocatrice de periarterite noueuse. L'angio- 
graphie se normalise lorsque la guerison est 
obtenue. 

EVOLUTION 

La periarterite noueuse est habituelle- 
ment une maladie aigue qui, dans sa forme 
systemique, se manifeste par une poussee 
unique, mais parfois severe voire mortelle si 
le traitement adequat n’est pas prescrit rapi- 
dement. Depuis I'utilisation des corticoides, 
puis leur association aux immunosuppres- 
seurs, et des traitements antiviraux combi- 
nes aux echanges plasmatiques dans les for- 
mes liees au VHB, le pronostic des patients 
s’est ameliore, avec un taux de survie proche 
de 90% pour la periarterite noueuse non liee 
au VHB et 70% pour la PAN-VHB. Les rechu- 
tes sont rares au cours de la periarterite 
noueuse, depassant rarement les 10 a 20% 
(selon I’etiologie). 

TRAITEMENT 

Le traitement doit etre adapte a la gravite 
de la maladie. Le Five Factor Score (v. page 
528) peut predire la mortality. Pour les for- 
mes de periarterite noueuse sans infection 
par le VHB, (v. page 522). 

En cas defection virale, une approche the- 
rapeutique specifique doit etre choisie. Bien 
que les corticoides et les immunosuppres- 


seurs agissent efficacement sur les sympto- 
mes de la vascularite, ce traitement «stan- 
dard» perpetue I’infection, stimule la replica- 
tion virale, aggrave revolution des hepatites 
chroniques et facilite la progression vers la 
cirrhose qui, a plus long terme, peut se com- 
pliquer d’un cancer du foie. 

Connaissant I’efficacite des medicaments 
antiviraux contre I'infection par le VHB et 
des echanges plasmatiques dans la PAN- 
VHB, nous avons combine ces 2 traitements 
dans la strategie suivante: corticotherapie 
initiale et breve permettant de controler les 
manifestations les plus severes de la peri- 
arterite noueuse, puis arret brutal du traite- 
ment facilitant la seroconversion ; adjonc- 
tion d'echanges plasmatiques afin de mieux 
controler le cours evolutif de la periarterite; 
combinaison aux antiviraux (vidarabine 
autrefois, puis plus recemment interferon 
alpha, lamivudine, adefovir, entecavir...). Les 
taux obtenus sont de I'ordre de 80% de mise 
en remission, de 50% de seroconversion 
Hbe/anti-Hbe, de 5% de rechute et de 30% 
de deces, avec une tolerance satisfaisante 
dans la majorite des cas. 


L’auteur n ’a pas declare de conflits 
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nents ou conseillers du comite 
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sed des themes a traiter 
(compte tenu des actions prio- 
ritaires de sante publique, des 
recommandations de I’HAS et 
des societes savantes et de I’ac- 
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connaissances medicales), 
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leurs titres et travaux] les 
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la lecture critique de tous les 
articles regus (articles de for- 
mation continue ou travaux ori- 
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de references bibliographiques 
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completes des auteurs. Ces Jer- 
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tuelle avec une ent reprise du medi- 
cament ou specialisee dans les 
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de creer un conflit d’interets compte 
tenu du theme traite dans I’article. 
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